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Purpose: The aim of this study is to present the clinical features, diagnostic 
methods and surgical treatment of branchial cleft anomalies in children, based on 
a series of 50 patients. 
Materials and methods: A retrospective analysis was conducted of 50 pediatric 
patients who underwent surgery for branchial cleft anomalies in the period from 
June 2005 to June 2014 at two  university hospitals in Italy.. 
Results: Twenty-seven patients (54%) had a second branchial cleft fistula and 11  
(22%) had a second branchial cleft cyst and 1 (2%) had both cyst and sinus of the 
second branchial cleft.  
Four patients (8%) had a first branchial cleft cyst whereas 4 (8%) had a first 
branchial cleft sinus and 2  (4%) a first branchial cleft fistula. One patient (2%) 
had a pyriform sinus fistula (a third branchial cleft anomaly). None of the 
patients had anomalies of the fourth branchial cleft.  All patients underwent 
surgical treatment and t h e  lesions were removed by excision  or fitulectomy 






Conclusions:  An absence of inflammation  and complete excision of the lesion are 
essential to avoid re-intervention and to achieve a good outcome in children with 
branchial anomalies. 
 

















Anatomia Chirurgica Del Collo  
 
Il collo è la prima porzione del torace e connette quest’ultimo al capo. I limiti 
superiori del collo sono costituiti da una linea che lambisce il margine 
inferiore del corpo della mandibola, passa per il suo angolo e raggiunge il 
processo mastoideo e la linea nucale superiore giungendo alla protuberanza 
occipitale esterna. I limiti inferiori sono rappresentati anteriormente dal 
margine superiore del manubrio sternale e dal corpo delle clavicole, mentre 
posteriormente si pone come limite una linea convenzionale che unisce le due 
articolazioni acromio-clavicolari al processo spinoso della VII vertebra 
cervicale. Il collo ha forma di tronco di cono, appiattito in senso antero-
posteriore con la base maggiore rivolta in basso; la sua altezza corrisponde 
alla lunghezza della porzione cervicale della colonna vertebrale, mentre le 
altre porzioni dipendono dal grado di sviluppo delle masse muscolari e del 
tessuto adiposo sottocutaneo. Il collo è la parte più mobile del tronco ed ha la 
funzione di sorreggere e far compiere movimenti di: flessione, estensione, 
inclinazione laterale e torsione al capo. 
Topograficamente nel collo si distinguono due regioni: posteriore (o regione 
nucale), che è la porzione più elevata della regione spinale ed anteriore (collo 
propriamente detto), situata davanti ad un piano frontale esteso dai processi 
traversi delle vertebre al margine anteriore del muscolo trapezio. In sezione 




muscolo fasciali, indietro, partendo dall’esterno, dalle parti molli superficiali 
della regione nucale, dal rachide, dai muscoli prevertebrali e dalla fascia 
cervicale profonda. Questa sorta di manicotto delimita due spazi laterali, 
contenenti vasi e nervi ed uno spazio mediano occupato da visceri: tiroide e 
paratiroidi, il condotto laringo-tracheale e quello faringo-esofageo. Questi 
visceri sono circondati da un pannicolo cellulo-adiposo che si addensa in 
alcuni punti a formare delle guaine fibrose, in altri rimane più lasso per 
facilitare i movimenti degli organi circostanti . L’anatomia chirurgica del 
collo distingue due regioni laterali (la regione sternocleidomastoide o 
carotidea, e la regione sopraclavicolare) e due zone anteriori (la sovraioidea e 
la sottoioidea). Attraverso queste regioni si accede ad un ampio spazio 
connettivale suddiviso in spazio viscerale, impari e mediano e due spazi 











Embriologia dell’Apparato Branchiale 
 
. Apparato Branchiale 
Nello sviluppo della testa e del collo le formazioni più tipiche sono 
rappresentate dagli archi branchiali o faringei, che compaiono nella IV e V 
settimana di sviluppo e conferiscono un aspetto caratteristico al primo tratto 
dell'intestino primitivo, che per l'appunto è definito intestino branchiale o 
faringeo. Questo tratto dell'intestino primitivo si trova nella regione ventro-
caudale della testa e si estende dalla membrana bucco-faringea fino al 
diverticolo tracheo-bronchiale. Ha la forma di un imbuto appiattito in senso  
dorso-ventrale, con la parte più ampia disposta trasversalmente, che inizia in 
alto a fondo cieco. Nell'insieme descrive una leggera curva a concavità 
ventrale. 
 
L'apparato branchiale si sviluppa simmetricamente da ciascun lato grazie a 
moltiplicazione e migrazione di cellule ed è costituito da una serie di 
ispessimenti mesodermici, gli archi branchiali (4), che appaiono nella 
regione cervico-facciale dell'embrione a partire dalla fine della quarta 
settimana di vita intrauterina (Fig. I.I). All'esterno gli archi sono separati e 





, i quali hanno direzione dorso ventrale e sono approssimativamente paralleli. 
Ai solchi corrispondono all'interno evaginazioni entodermiche dette tasche 
branchiali, dirette lateralmente e dorsalmente e non parallele tra loro. 
Il secondo arco ha uno sviluppo predominante rispetto agli altri e va a 
ricoprire gli archi più caudali; tale fenomeno è favorito dall'accentuarsi della 
curva nucale. 
Alla fine della quinta settimana, il secondo arco si ipertrofizza tanto da 
ricoprire interamente il terzo e il quarto e il secondo solco si approfonda 
considerevolmente, formando una cavità di durata provvisoria detta seno 
cervicale. 
Le varie parti dell'apparato branchiale danno origine a varie strutture della 
regione cervicale. Le tasche: 
• La I tasca branchiale si allunga e il suo fondo forma la cassa del 
timpano; la sua apertura nel faringe primitivo dà origine alla tuba di 
Eustachio e l'accollamento dei foglietti ectodermico e entodermico forma la 
membrana del timpano; 
• La II tasca branchiale dà origine alla tonsilla palatina mediante una 
proliferazione dell'epitelio entodermico; 
• La III tasca branchiale dà origine, con un lungo diverticolo ventrale, 





• La IV tasca branchiale dà origine attraverso un diverticolo ventrale a 
una parte del timo e attraverso un diverticolo dorsale alla paratiroide  
• superiore; 




• Il I arco branchiale o arco mandibolare dà origine alla mandibola; è 
sede della cartilagine di Meckel dalla quale derivano posteriormente 
l'incudine e il martello appartenenti all'orecchio medio; 
• Il II arco branchiale o arco ioideo è sede della cartilagine del Reichert, 
da cui derivano, dal dietro in avanti, la staffa dell'orecchio medio, il processo  
 
• stiloideo del temporale, il legamento stiloideo e le piccole corna 
dell'osso ioide; 
• Il III arco branchiale dà origine alle grandi corna e al corpo dell'osso 
ioide; 
• Il IV arco branchiale dà origine alla cartilagine laringea. 
 
Se durante lo sviluppo embrionale le varie parti dell'apparato branchiale non 
si obliterano nei tempi fisiologici, si formano le così dette “malformazioni 
branchiali”, che si presentano come cisti, seni e fistole. 
 





Patologia Delle Cisti Branchiali e Fistole  
  
 Malformazioni Branchiali 
La mancata o incompleta involuzione dell'apparato branchiale e i suoi difetti 
di sviluppo producono una serie di anomalie che si manifestano alla nascita o 
nelle epoche successive di vita. Gli archi branchiali, quattro paia 
bilateralmente, nell'embrione di 4-8 settimane sono predisposti alla 
formazione dell'area cervico-facciale laterale; una loro incompleta chiusura 
genera anomalie nel collo come una cisti (una malformazione senza aperture 
esterne), un seno (una malformazione con un'apertura intera o esterna) o una 
fistola (una completa malformazione con comunicazione sia interna che 
esterna). 
I seni e le fistole vengono comunemente diagnosticate durante l'infanzia, al 
contrario delle cisti che vengono diagnosticate più tardivamente, poiché è 
necessario un certo periodo di tempo affinché vengano distese dalle 
secrezioni che vi si accumulano all'interno   
Le anomalie interessano circa il 75% il secondo solco branchiale, il 20% il 
primo solco, mentre i rimanenti casi il terzo e il quarto   Poiché l'apparato 





facilmente comprensibile il fatto che queste manifestazioni anomale possano 
presentarsi anche bilateralmente (10-15% dei casi). 
Il 10% dei pazienti ha una storia familiare positiva per la presenza di residui  
branchiali in uno o più parenti  La terapia che dà i migliori risultati in termini 




L'esatta eziopatogenesi delle malformazioni dell'apparato branchiale di fatto 
non è nota, anche se a tal proposito sono state elaborate quattro teorie.  
1. Ascherson, nel 1832, ipotizzò che le cisti si potessero formare per 
l'incompleta obliterazione della muscosa del solco branchiale. 
2. His, nel 1886, sostenne invece che queste cisti fossero vestigia del seno  
3. precervicale. 
4. Successivamente Wenglowski, nel 1912, pensò che le cisti branchiali 
(latero-cervicali) potessero svilupparsi dalla III tasca (dotto timo-faringeo). 
5. Durante il diciannovesimo secolo vari autori studiarono lo stretto 
rapporto tra le cisti latero-cervicali e il tessuto linfoide arrivando, nel 1949, 
con King ad affermare che le cisti risultavano proprio dalla trasformazione 
cistica di linfonodi cervicali. Il dibattito resta ancora oggi aperto. 





non siano presenti alla nascita, ma si rendano manifeste solo nell'adolescenza 
o nella pubertà, abbiano un'origine congenita displastica. 
Le cisti sono la diretta conseguenza della prematura fusione di un arco 
branchiale con quello adiacente. Ciò implica che, nella maggior parte dei 
casi, fra i due rimanga inclusa una piega ectodermica, dando origine a un cisti 
dermoide, o entodermica, generando una cisti mucoide. Le cisti non sono mai  
identificate alla nascita, generalmente si manifestano clinicamente solo 
nell'adolescenza o nella pubertà. La loro formazione ha inizio subdolo, non 
riconosciuto, anche per la caratteristica assenza di disturbi funzionali: di 
solito il paziente si presenta dal medico all'età di 10-20 anni con una storia di 
tumefazione a lento accrescimento con periodi di stasi. La tumefazione può 
andare incontro a suppurazione e quindi essere dolente e fastidiosa. Se non vi 
è infezione la tumefazione non arreca disturbi funzionali né dolore. In 
quest'ultimo caso il paziente lamenta un danno estetico. Generalmente il 
volume delle cisti è limitato, con un diametro che varia da 1 a 5 centimetri 
[23]. Le fistole branchiali, invece, sono la conseguenza della mancata fusione 
di un arco branchiale e si presentano come dei canali anomali pervi che si 
aprono esternamente a livello della cute e internamente nel contesto della 
mucosa faringea. Per quanto riguarda i seni, essi sono la conseguenza delle 






. Anomalie Del Primo Solco Branchiale 
Le anomalie di prima fessura branchiale rappresentano un raro gruppo di 
anomalie congenite nell'area della testa e del collo. L'incidenza complessiva 
di queste lesioni è inferiore al 10% di tutte le malformazioni branchiali [24]. 
Le anomalie di questo tipo nascono dall'incompleta o parziale obliterazione 
della porzione ectodermica della fessura e che si presentino come cisti, seni o 
fistole dipende dal grado di stenosi. Quasi tutte le anomalie di prima fessura 
branchiale sono collocate all'interno di un'area approssimativamente 
triangolare delimitata dal canale uditivo esterno, dalla punta del mento e dalla  
metà dell'osso ioide.  L'incidenza delle malformazioni è maggiore nella parte 
alta del triangolo, vicino al meato uditivo esterno e nella regione parotidea, 
rispetto alla base del triangolo, cioè nelle vicinanze dell'osso ioide   Alcune di 
queste anomalie entrano in rapporto con il nervo faciale e la relazione tra le 
due strutture è variabile, può essere infatti classificata in tre tipi: l'anomalia è 
superficiale rispetto al nervo; l'anomalia è più profonda rispetto al nervo 
oppure l'anomalia si trova tra le branche del nervo. Non è semplice prevedere 
il tipo di relazione che lega queste due strutture durante la diagnosi 









Le cisti si sviluppano a partire dal canale uditivo esterno, attraverso la 
ghiandola parotide fino all'angolo sotto-mandibolare. Rappresentano il 5-8% 
di tutte le malformazioni del primo arco branchiale e si ritrovano sia nei 
bambini che negli adulti. 
Le cisti sono molli, elastiche, indolenti, ricoperte da cute normale e sono 
mobili in senso laterale; durante la deglutizione si innalzano per un 
peduncolo che le unisce all'osso ioide. 
 
Fistole 
Le fistole si estendono dal canale uditivo esterno alla cute periauricolare. 
Esse sono in rapporto con le branche del nervo faciale che decorre 
lateralmente alla fistola   
 
Sinus 
I seni sono diagnosticati prevalentemente nell'infanzia e generalmente si 
trovano anteriormente all'orecchio. Occasionalmente possono essere bilaterali   
 
. Anomalie Del Secondo Solco Branchiale 
Le anomalie del secondo arco sono le più comuni tra le malformazioni 






dall'incompleta chiusura delle fessure e delle tasche branchiali oppure sono 
dovute al fallimento nell'obliterazione del seno cervicale di His. Si possono 
presentare come seni ciechi, cisti solitarie o fistole complete   
Cisti 
Circa il 75% delle anomalie del secondo solco sono cisti, le quali si 
presentano tipicamente tra i 10 e i 40 anni d'età, al contrario delle fistole e dei 
seni che sono meno comuni e si manifestano solitamente durante la prima 
decade di vita. 
Non è riportata nessuna predilezione di sesso. Le cisti sono comunemente 
localizzate lungo il margine anteriore del muscolo sternocleidomastoideo, 
lateralmente alla carotide ed appena sotto la linea dell'osso ioide [23]. 
Sebbene molte cisti del secondo arco siano localizzate nello spazio 
sottomandibolare, il loro rapporto anatomico tra l'apparato del secondo arco 
ed il seno cervicale permette loro di manifestarsi ovunque lungo una linee che 
parte dalla regione sopraclaveare fino all'osso ioide, arrivando, in profondità,  
alla mucosa dell'orofaringe. Le cisti appaiono come masse molli, indolenti, 
ricoperte da cute normale e sono mobili in senso laterale. Hanno sede nella 
porzione laterale del collo, dal bordo anteromediale dello 
sternocleidomastoideo fino all'angolo mandibolare. Si innalzano ad ogni 





Le cisti hanno dimensioni variabili comprese tra 1 e 10 cm di diametro con 
lenta tendenza all'accrescimento e secondariamente ad un'infezione possono 
diventare doloranti e dolorabili. È altamente probabile che le cisti diano luogo 
a suppurazione ed a fistolizzazione. In un paziente giovane con una storia di 
infiammazioni ricorrenti nella regione inferiore rispetto all’angolo 
mandibolare si può correttamente sospettare una cisti del secondo arco. 
Frequentemente se è presente una fistola il suo ostio è visibile già alla nascita, 
aprendosi in sede sopraclaveare, nella porzione anteriore del collo. 
Di solito le cisti contengono un liquido torbido, giallo-citrino, vischio son 
cristalli di colestrina nel sedimento. Presentano pareti sottili e rivestite di 
epitelio squamoso stratificato non cornificato che ricopre del tessuto linfoide. 
Occasionalmente si può riscontrare epitelio cilindrico vibratile respiratorio. 
 
Fistole 
Si pensa che le fistole si sviluppino a causa della comunicazione tra il 
secondo solco e la seconda tasca branchiale. Una fistola completa ha 
un'apertura interna, a livello della fossa tonsillare, spesso adiacente al pilastro 
posteriore   esternamente, si apre sotto forma di piccola fossetta cutanea, 








fuoriuscita, talvolta periodica, di materiale mucoso fluido chiaro. Il tratto 
fistoloso ascende, attraverso il tessuto sottocutaneo sotto il muscolo platisma, 
fino al di sopra dell'osso ioide. 
Successivamente il tragitto si mesializza passando attraverso la biforcazione 
della carotide comune, sopra il nervo ipoglosso e glossofaringeo (XII e IX 
nervo cranico) e penetra lateralmente al faringe a livello della fossa tonsillare. 
Il tratto può essere completo o incompleto, monolaterale o bilaterale . 
Le fistole sono caratteristicamente rivestite da epitelio squamoso stratificato 
nella loro parte interna o laterale e da epitelio colonnare lungo il loro tratto 
mediale. 
Inoltre sono circondate da una parete muscolare relativamente spessa . 
 
Sinus 
I seni si possono ritrovare lungo un tratto che va dal bordo anteriore del 
muscolo sternocleidomastoideo ai vasi carotidei e ai nervi ipoglosso e 
glossofaringeo, e si possono manifestare dovunque, dalla fossa tonsillare alla 
regione sovraclaveare. 
Possono essere monolaterali o bilaterali e il tratto è comunemente breve   
3.3.4. Anomalie Del Terzo Solco Branchiale 
Le anomalie del terzo arco branchiale non sono comuni e rappresentato solo 




del terzo solco rappresentano una vestigia di un tratto che origina dalla base 




Le cisti del terzo solco branchiale sono molto rare, ma sono la seconda 
lesione più comune dell'area cervicale posteriore dopo le malformazioni 
linfatiche. 
Sono diagnosticate in molti casi nell'infanzia e mostrano una preferenza 
marcata per il lato sinistro (97%). Le cisti si manifestano come masse mobili, 
localizzate nel triangolo cervicale posteriore, non dolenti se non infette   . 
 
Fistole 
Le fistole del terzo solco branchiale sono anomalie talmente rare che non si 
conosce precisamente né la loro patogenesi né il loro percorso. 
In teoria, il loro corso avrebbe inizio da un'apertura nella cute situata sul terzo 
superiore del muscolo sternocleidomastoideo, attraverserebbe il sub-platisma 
vicino al polo tiroideo superiore e dopo ascenderebbe lungo la guaina 
carotidea posteriormente all'arteria carotidea interna, sotto il nervo 
glossofaringeo e superficialmente al nervo ipoglosso. 





alla cartilagine tiroidea, e passerebbe sopra al nervo laringeo superiore per  
aprirsi, infine, nella porzione superiore della fossa piriforme . 
 
Fistola del seno piriforme 
Le fistole del seno piriforme sono tratti epitelizzati che rappresentano una  
malformazione della terza e della quarta tasca branchiale. La maggioranza di 
queste anomalie si presenta sul lato sinistro del collo. 
Queste anomalie congenite, come le altre malformazioni branchiali, originano 
da disturbi nello sviluppo dell'apparato branchiale fetale. Ci sono diverse 
ipotesi sull'origine specifica di questa fistola. La descrizione classica implica 
la persistenza del dotto faringo-branchiale, che connette la terza e la quarta 
tasca faringea al faringe, che normalmente degenera durante la settima 
settimana di sviluppo. 
La persistenza di questo dotto esita in un tratto del seno che comunica con la 
fossa piriforme   
Sono state riportate in letteratura fistole del seno piriforme “secondarie” a 
tiroiditi acute suppurative in età pediatrica, per lo stretto rapporto anatomico 









Un seno del terzo solco branchiale nasce dalla base del seno piriforme, 
decorre superiormente al nervo laringeo superiore e al nervo ipoglosso, ma 
inferiormente  al nervo glossofaringeo e posteriormente alla carotide . 
 
Anomalie Del Quarto Solco Branchiale 
Le anomalie del quarto arco branchiale sono molto rare, pari a meno dell'1% 
di tutte le malformazioni branchiali. La maggioranza di esse viene 
diagnosticata nell'infanzia, anche se spesso sono scoperte molti anni dopo  
l'inizio dei sintomi. 
Per quanto riguarda l'anatomia, le anomalie del quarto arco branchiale 
rappresentano vestigie di un tratto che origina dall'apice del seno piriforme. 
 
Cisti 
Generalmente le anomalie del quarto solco branchiale si manifestano come 
seni e fistole, anziché come cisti   . 
 
Fistole 
Il percorso tortuoso di una fistola completa del Quarto Arco nascerebbe dal 
seno piriforme nell'ipofaringe e discenderebbe vicino alla tiroide nel solco 






torace posteriormente all'aorta, a sinistra e alla succlavia, a destra. Quindi il 
tratto cambierebbe direzione, ascendendo nella regione cervicale posteriore 
fino all'arteria comune e alla carotide interna, risalendo poi fino a raggiungere 
il nervo ipoglosso e successivamente, discenderebbe di nuovo, per aprirsi 
esternamente nella parte inferiore del collo, anteriormente al muscolo 
sternocleidomastoideo. 
Probabilmente a causa della sua lunghezza una fistola completa del quarto 
arco branchiale non è mai stata osservata   
Sinus 
Un seno del quarto solco branchiale origina dall'apice del seno piriforme, 
perfora la membrana tiroioidea e scende nel mediastino, seguendo la doccia 
tracheoesofagea. 











Clinica delle cisti e fistole branchiali 
  
 
. Malformazioni Branchiali 
 
. Primo Arco Branchiale 
Si manifestano con fenomeni infiammatori o ascessi ricorrenti entrambi in 
prossimità dell'orecchio, del margine posteriore della parotide o dell'angolo 
della mandibola. Il paziente presenta una storia di ascessi parotidei ricorrenti 
che non migliorano né con il drenaggio né con la terapia antibiotica. Se la 
cisti drena nel canale uditivo esterno si verifica otorrea. 
 
Diagnosi  
Una cisti del primo arco branchiale alla TC appare come una massa cistica 
superficiale o profonda all'interno della parotide. Lo spessore delle pareti è 
variabile, aumenta col ricorrere delle infezioni. 
Il più delle volte sia la TC che la RM non forniscono immagini abbastanza 
caratteristiche da permettere di distinguere le cisti del primo arco branchiale 
da qualsiasi altra massa cistica della parotide. 
Se una cisti del primo arco si trova sul margine profondo della parotide può, 
come un'altra qualsiasi lesione, estendersi nell'adiacente spazio parafaringeo e 




. Secondo Arco Branchiale 
I sintomi più comuni delle anomalie del secondo solco branchiale sono: 
– Un piccolo gonfiore o una massa fluttuante nella porzione laterale del 
collo, vicino al bordo anteromediale del muscolo sternocleidomastoideo, 
all'angolo mandibolare (solitamente solo su un lato del collo, raramente su 
entrambi i lati), normalmente indolore, a meno che non sia infetta; 
– Raucedine (attribuita alla paralisi del IX, X e XII nervo facciale) e 
rigonfiamento nel faringe sovrastante; 
– Una piccola apertura nella cute dalla quale esce del muco o del liquido 
vicino al bordo anteriore del muscolo sternocleidomastoideo. L'ostio è 
solitamente notato alla nascita poco al di sopra della clavicola nella regione 
anteriore del collo. 
 
Diagnosi  
All'esame ecografico le cisti del secondo arco branchiale appaiono come 
della masse anecogene nettamente delimitate, di forma rotonda od ovale, con 
una sottile parete che sostituisce i tessuti lassi circostanti. La massa è 
comprimibile. 
Alla TC queste cisti appaiono tipicamente ben circoscritte ed omogeneamente 
ipodense, circondate da una parete sottile il cui spessore può, però, aumentare 






Nella loro posizione “classica” queste cisti dislocano il muscolo 
sternocleidomastoideo posteriormente o postero-lateralmente, spingono i vasi  
dello spazio carotideo medialmente e postero-medialmente e dislocano 
anteriormente la ghiandola sotto-mandibolare. 
La RM evidenzia l'estensione in profondità e permette un accurato studio 
Preoperatorio.  
 
. Terzo Arco Branchiale 
Esse si manifestano inizialmente con una tumefazione flogistica in sede 
cervicale anteriore sinistra e successivamente con una fistola faringo-cutanea, 
secernente saliva o materiale ingerito   
 
Diagnosi  
La cisti del terzo solco branchiale alla TC e alla RM appare come una massa 
cistica unilobata   centrata nello spazio cervicale posteriore. Come nelle altre 
cisti branchiali, il liquido contenuto all'interno può dare una variabile 
intensità di segnale in base alla concentrazione di proteine [3]. 
 
. Quarto Arco Branchiale 
La maggior parte dei casi si manifesta sul lato sinistro del collo, e molto 






La presentazione clinica delle anomalie del quarto solco varia con l'età. 
Nei neonati, di solito, si presentano con distress respiratorio, invece le fistole 
cutanee cervicali si sviluppano solo nella tarda infanzia. Una tiroidite acuta 
suppurativa è una presentazione clinica tardiva, ciò suggerisce che il tratto del  
seno può evolvere con l'età, iniziando vicino al seno piriforme in età più 
giovane e migrando inferiormente nel collo nei bambini più grandi. 
In un bambino che si presenta con una tiroidite suppurativa vari fattori 
possono suggerire una fistola del seno piriforme: una precedente infezione 
del tratto respiratorio superiore, febbre, gonfiore tiroideo doloroso, elevato 
tasso di sedimentazione degli eritrociti, una minor variazione dei livelli 
ormonali tiroidei e una predominanza del lato sinistro. 
I tentativi di identificazione visiva del tratto del seno a volte possono fallire, 
poiché il tratto del seno può essere difficile da vedere, specialmente nella fase 
acuta. 
 
. Sindrome Branchio-Oto-Renale 
Nonostante le malformazioni branchiali, in particolare le fistole, possono 
presentarsi in più componenti della stessa famiglia, è riportata in letteratura 
una peculiare sindrome chiamata Sindrome Branchio-Oto-Renale (BOR), la 





determina alterazioni dello sviluppo del collo e associandosi a malformazioni 
dell'apparato renale e uditivo. I segni e i sintomi di questa sindrome possono 
essere vari. 
Il termine “branchio” si riferisce al secondo arco branchiale, che è la struttura 
che durante lo sviluppo embrionale dà origine ai tessuti della parte anteriore e 
laterale del collo. Nelle persone affette da BOR lo sviluppo anormale del 
secondo arco branchiale può portare alla formazione di masse, chiamate cisti 
branchiali. In alcuni pazienti delle anormali connessioni, chiamate fistole,  
formano canali tra queste cisti e la superficie del collo. Le fistole si possono 
anche sviluppare tra la cute del collo e l'interno del faringe, in regione 
peritonsillare. 
Il termine “oto” si riferisce all'orecchio. La maggior parte delle persone 
affette da BOR manifesta perdita dell'udito e altre anomalie dell'apparato 
uditivo. 
Le malformazioni dell'orecchio (interno, medio, esterno) sono la causa 
principale della perdita dell'udito. 
Il termine “renale”, come è ovvio, si riferisce ai reni. Infatti, la sindrome 
Branchio-Oto-Renale si associa ad alterazioni della struttura e della funzione 
del rene. 
Gli studiosi affermano che la Sindrome Branchio-Oto-Renale colpisca circa 






La maggior parte delle persone affette da Sindrome Branchio-Oto-Renale, 
manifesta perdita dell'udito e altre anomalie dell'apparato uditivo. Si possono 
manifestare, inoltre, anche piccoli fori nella cute (le fossette preauricolari) o 
piccoli lembi di pelle (appendici preauricolari) nella zona di fronte 
all'orecchio. 
La sindrome Branchio-Oto-Renale si associa ad alterazioni della struttura e 
della funzione del rene. Queste anomalie possono variare da lievi a gravi e 




Una valutazione audiologica e urologica precoce sarebbe consigliata al fine di 
una corretta diagnosi e di un adeguato trattamento chirurgico e/o riabilitativo. 
Particolarmente importante è la diagnosi di sordità congenita nelle forme 
bilaterali per la necessità di prevenire disturbi secondari, come deficit di 
linguaggio e ritardo evolutivo . 
Lo sviluppo corporeo e neuropsicomotorio, evolve generalmente in modo 






Chirurgia della Cisti e Fistole branchiali 
 
La terapia ha come obiettivo finale quello di eliminare chirurgicamente tutte 
le lesioni congenite del collo (cisti, fistole o seni) mediante intervento di 
escissione completa in elezione .  
     
Nel caso in cui una cisti sia infiammata, eventualità peraltro abbastanza 
frequente, l'intervento chirurgico non è indicato come trattamento primario, 
poiché intervenite su una zona infiammata aumenterebbe il rischio di danno 
nervoso, di resezione incompleta e di recidiva. Quindi, salvo alcune 
circostanze nelle quali l'intervento non può essere rimandato, come nel caso 
di dolori locali o disturbi funzionali, la flogosi deve essere curata mediante 
terapia antibiotica ed applicazioni caldo-umide fino alla risoluzione. Nel caso 
in cui questo non si verifichi spontaneamente si può rendere necessario un 
drenaggio, chirurgico o mediante agocannula, della cisti . 
Alcuni autori raccomandano la resezione precoce delle anomalie al fine di 
evitare complicazioni. In realtà il tempo adatto per l'intervento è dopo i 
quattro anni di età, poiché il nervo facciale è maturato ed è robusto 
abbastanza per far fronte allo stress dell'operazione e quindi diminuire 
l'incidenza delle paralisi del nervo faciale. 




per i vari tipi di malformazioni branchiali . 
 
. Escissione di una cisti branchiale cervicale 
Si esegue un'incisione cutanea trasversale o longitudinale, superato il 
muscolo platisma e la fascia superficiale cervicale, si isola il muscolo 
sternocleidomastoideo e si divarica lateralmente. Questo tipo di manovra 
consente di liberare la parete della cisti dai piani anatomici contigui sia 
superficiale che profondo, che corrispondono alla guaina vasale della carotide 
e della giugulare, con i quali la cisti è in stretto rapporto. Successivamente si 
procede alla separazione della formazione cistica dal nervo vago e dai grossi 
vasi, facendo molta attenzione al nervo ipoglosso, che può decorrere o sulla 
superficie esterna o su quella interna. Così facendo la cisti può essere 
completamente enucleata, compreso l'annesso cordoniforme, simile ad una 
fistola, situato in sede più profonda, il quale, essendo per la maggior parte dei 
casi cisti del secondo solco branchiale, si trova compreso nella biforcazione 
carotidea e si prolunga fino a raggiungere il faringe a livello della fossa 
tonsillare. 
Nelle cisti non particolarmente voluminose sarebbe opportuno evitare, nei 
limiti del possibile, la loro apertura ed il conseguente deflusso del loro 
contenuto, poiché tale evenienza renderebbe meno agevole l'isolamento delle 







. Escissione di una fistola branchiale cervicale 
Questo tipo di intervento può essere preceduto da un'istillazione di blu di 
metilene nell'apertura della fistola per identificarne l'intero decorso. 
L'inserimento di uno specillo all'interno della fistola, talvolta, può essere utile  
per facilitare la dissezione. Successivamente si esegue un'incisione a losanga 
comprendente l'orifizio e la fistola viene dissecata dal platisma e dalla fascia 
cervicale profonda, lungo il margine anteriore del muscolo 
sternocleidomastoideo. 
In seguito si esegue una seconda controincisione cutanea cervicale, in sede 
craniale rispetto alla prima, da cui viene fatto fuoriuscire il tramite fistoloso 
già liberato. 
La dissezione del tramite fistoloso procede, nel caso di una fistola di 
derivazione del secondo solco branchiale, attraverso la biforcazione della 
carotide fino alla regione faringea della fossa tonsillare, dove viene sezionato 
tra legature. 
Talvolta il tratto finisce a fondo cieco prima di raggiungere la fossa tonsillare. 
Si può agevolare la dissezione più profonda del tratto inserendo un dito nella 
bocca del paziente e spingendo lateralmente la fossa tonsillare omolaterale. 






di recidive. La percentuale di recidive nelle varie casistiche chirurgiche 
pediatriche si aggira intorno al 5% . 
 
. Escissione della fistola del seno piriforme 
Dopo l'incannulazione della fistola si visualizza mediante un endoscopio il 
seno piriforme. Si noti che l'identificazione del seno piriforme deve essere 
mantenuta anche durante le manovre chirurgiche. Il polo superiore del lobo 
tiroideo deve essere mobilizzato per il suo stretto rapporto con il seno 
piriforme. 
La fistola viene individuata, dopo aver inciso la cute sopra di essa, a livello 
del bordo inferiore della cartilagine tiroidea, spostando lateralmente la 
ghiandola ed esponendo i muscoli cricotiroideo e cricofaringeo. 
Durante questa procedura chirurgica sia il nervo laringeo superiore che il 
nervo ricorrente sono a rischio, a causa delle aderenze che si formano in 
seguito a flogosi. Alle volte, se necessario, viene eseguita anche una 
emitiroidectomia. 
Come per tutte le malformazioni branchiali, per evitare le recidive, è 
necessaria una completa asportazione delle lesione fistolosa, dei tessuti 

































The branchial apparatus is a transient structure consisting of 5 paired arches (1-
4 and 6), 4 paired clefts and pouches, and branchial membranes. The mesoderm 
of the arches is separated by ectoderm-lined clefts externally and endoderm-
lined pouches internally [1] (Fig.1.2). Anomalies of this apparatus account for 
around 17% of all cervical masses in children [2]. Branchial abnormalities 
occur when there is disturbance in the development of the branchial apparatus 
during the fourth to eighth week of gestation [3]. Although several theories 
about the origin of branchial anomalies have been postulated (degenerative 
cystic changes of cervical lymph nodes theory [4], thymopharyngeal duct 
theory [5], parotid gland inclusion theory [6]), the most widely accepted theory 
is that branchial abnormalities result from incomplete involution of the 
branchial apparatus [7, 8]. The persistence of branchial remnants seems to 
result in malformations such as cysts, fistulas and sinuses [9, 10]. Branchial 
cysts have no external or visceral opening and thus retain secretions, while 
branchial sinuses are blind ending tracts communicating with the skin or the 
pharyngeal lumen; finally, branchial fistulas, which result from the persistence 
of remnants of both a branchial cleft and a branchial pouch, are tracts 
connecting the pharynx to the skin. [8, 11]. Branchial cysts were first






in 1832 by Ascherson who suggested that they resulted from the impaired 
obliteration of branchial clefts or pouches. These are the most common 
congenital masses of the lateral neck and they represent 20-80% of the 
branchial anomalies [12, 13].
 
Most (90%) branchial cleft anomalies arise from the second cleft [13]. These 
can occur anywhere along the embryologic tract from the anterior neck region 
to the sternocleidomastoid muscle and the tonsillar fossa, with the majority 
occurring in the upper third of the neck. Usually they are located along the 
anterior border of the sternocleidomastoid muscle [12, 14]. Second branchial 
cleft cysts were classified into four types by Proctor [15]: Type I: superficial 
cysts lying anterior to the sternocleidomastoid muscle and beneath the cervical 
fascia; Type II: cysts lying on the great vessels (the most  
common); Type III: lesions extending between the internal and external carotid 
arteries;  
Type IV: cysts lying adjacent to the pharyngeal wall and medial to the great 
vessels 
First branchial remnants make up approximately 8–10 % of all branchial 
anomalies [12]. First branchial cleft remnants were classified as Type I and II 
lesions by Work [16]: Type I anomalies are ectodermal and present as a cystic 
mass with squamous epithelium, but no skin or cartilage; Type II anomalies, 






ectodermal and mesodermal origin. Histologically they have squamous 
epithelium with skin or cartilage. First branchial cleft anomalies are known to 
have a potential otologic presentation because the external auditory canal 
represents the physiological persistence of the first branchial cleft [17].  
Anomalies of the third and fourth branchial remnants are relatively uncommon,  
constituting 2–8 % and 1–2 %  respectively of all branchial anomalies [7, 13]. 
These abnormalities often occur as tracts from the pyriform sinus to the thyroid 
gland and are sometimes referred to as pyriform sinus fistulas [1]. 
Nevertheless, these two types of anomalies are anatomically distinct. Third 
branchial cleft/pouch anomalies and are thought to originate from the base 
(cranial end) of the pyriform sinus and pass above the superior laryngeal  nerve, 
whereas the tract of fourth branchial cleft/pouch anomalies originates from the 
apex (caudal end) of the pyriform sinus and passes through the cricothyroid 
membrane beneath the superior laryngeal nerve [18]. Embryologically, the 
third branchial pouch gives rise to the thymus and the inferior parathyroid 
glands, whereas the fourth pouch gives rise to the superior parathyroid glands 
and thymus, and ultimobranchial body [19] . 
The aim of this study is to present clinical features, diagnostic methods and 






Materials and methods 
 
 A retrospective analysis of the databases of the Departments of Pediatric 
Surgery of the University of Pisa and of the University of Florence was  
performed, for the period from June 2005 to June 2014. Eligible patients 
included those under 18 years old with branchial  anomalies that were 
surgically treated. Patients with branchial anomalies who did not undergo 
surgery (due to lymphadenopathy or previous neck irradiation) were excluded. 
A total of 50 patients operated on by two surgeons with more than 25 years of 
experience were selected and data regarding age, sex, clinical presentation, 
localization, diagnostic imaging, surgical treatment, and surgical complications 
were analyzed. None of the patients were  
excluded during the study. Median duration of follow-up was 4 years (range 1- 
10 years). No attempts were made to standardize operative technique or 
perioperative care. 
Written informed consent was obtained from the relatives of the patients, 











A total of 50 patients were surgically treated for branchial anomalies. Mean age 
at  diagnosis was 5.4 years ( range 7 months - 14 years)  The female: male ratio 
was 1.4:1 (29 females and 21 males). Twenty-seven patients (54%) had a 
second branchial cleft fistula, (22%) had a second branchial cleft cyst and 1 
(2%)  had both a cyst and sinus of the second branchial cleft. Four patients 
(8%) had a first branchial cleft cyst whereas 4  (8%)  had a first branchial cleft 
sinus and 2  (4%) had  first branchial cleft fistula. One patient (2%) had a 
pyriform sinus fistula (a third branchial cleft anomaly).. None of the patients 
presented anomalies of the fourth branchial cleft. All 16 patients with branchial 
cleft cysts had neck tumefaction  
(Fig.3); 13 of them (81.3%) were painless, whereas 3 (18.7%) were painful due 
to inflammation.  All 34 patients with sinus/fistula presented with a discharging 
pit, and in 4 cases (11.8%) there was inflammation as well (3 second branchial 
cleft fistula and 1 pyriform sinus fistula) (Fig 4). A neck ultrasound (US) was 
performed in all cases to determine the nature of the lesions.  
In 10 patients (20%) magnetic resonance imaging (MRI) was also performed to 
define the size,  location and  extent of the anomalies (Fig.5). Contrast 






the course of the fistula tract (Fig.6).  In 4 patients (25%) with a cystic mass, 
fine needle aspiration cytology (FNAC) was performed to confirm the nature of 
the anomalies. All 7 patients with inflammation were  treated with antibiotics 
and surgery was delayed until the inflammation resolved. All patients 
underwent open surgery. The 7 patients who were given antibiotics had surgery 
4-8 weeks  after starting antibiotic therapy. The lesions were removed by 
excision or fistulectomy (Fig. 8--10,). The postoperative course was uneventful 
in all patients and no post-surgical complications occurred. Two patients (4%) 
developed recurrence: one with a second branchial cleft cyst and one with 
pyriform sinus fistula, after 4 and 2 months, respectively, both  after previous 

















Branchial cleft anomalies are congenital lesions that usually become evident in 
childhood although they can be diagnosed later, especially in the second to 
fourth decades of life, due to infection and/or enlargement. A sinus or fistula 
tends to be diagnosed earlier than a cyst due to the external opening and 
associated discharge. [20, 21]. 
The most common presentation of a second branchial cleft cyst is a painless 
compressible mass situated at the anterior edge of the sternocleidomastoid 
muscle. The cyst may suddenly increase in size and became painful during 
upper respiratory tract infection and secondary inflammation can occur [22]. 
Rarely, depending on the location and size, branchial cysts can produce 
symptoms such as dysphagia, dysphonia, dyspnea, and stridor [20]. Second 
branchial fistulas usually present in  with intermittent, watery or mucopurulent 
discharging pit [23]. 
First branchial cleft anomalies are more common on the left side [24]. They can 
present with recurrent periauricular swelling or abscess formation in case of 
cyst or a sinus/fistula and may drain in the periauricular region or may present 
with otorrhea [25, 26]. Sometimes, first branchial cleft sinus is associated with 






near the angle of mandible, disharge and an  intra-parotid mass [28]. 
Occasionally, first and second branchial cleft anomalies may be part of 
branchiootorenal syndrome, which is characterized by branchial anomalies, 
hearing impairment and renal malformations [29]. Very rarely, a primary 
branchiogenic carcinoma has been reported in the literature [30]. 
Pyriform sinus anomalies usually presented as asymptomatic neck masses 
which \can increase in size, leading to tracheal compression [1]. Nicoucar et al. 
[11] reported that pyriform sinus anomalies presented primarily on the left side 
(89%), usually as neck abscess (39%) or acute suppurative thyroiditis (33%); 
other reported presentations are: upper respiratory infections, recurrent 
retropharyngeal abscess and cellulitis, odynophagia, stridor and mediastinitis 
[31]. Shino et al. [32] even reported a case of pyriform sinus fistula infection 
with a double tract. 
Because they are not common, branchial anomalies are often misdiagnosed, 
which results in inappropriate treatment. The literature shows that this is 
especially true of first branchial cleft/pouch anomalies [3,11]. History and 
physical examination are essential to reach a diagnosis of branchial anomalies 
[33] and imaging provides important preoperative information: US defines the 
size and the cystic nature of the lesion and it is able to guide the FNAC 





Computed tomography (CT) scan and MRI may confirm the diagnosis and 
provide accurate anatomical details regarding location and extent of the lesion 
[3,34-36]. In particular, CT is helpful for planning the management of first 
branchial cleft anomalies which may have an unpredictable relationship with  
the facial nerve [34,37]. Further, Sun et al. [33] suggested that the relationship 
between the lesion and the retromandibular vein can be helpful, since   
the facial nerve branches superficially to the retromandibular vein. Moreover, 
CT and MRI scan afford information regarding infection and possibile 
malignancy [35]. In the study patients, US was the first-step examination in all 
cases, and in 20% of cases an MRI was also needed. No CT scan was 
performed to avoid exposing the children to radiation. 
Fistulograms are useful for differentiating sinus tracts from fistulae and for 
determining their course; nevertheless, fistulograms may not be tolerated by all 
children [38]. Further, CT- fistulography can provide more detailed information 
about the lesion and it is helpful in surgical planning [33]. In addition, the 
internal opening of branchial anomalies may be demonstrated with 
esophagography, although this procedure is difficult if there is local 
inflammation: in these cases, a direct laryngoscopy could be helpful [11, 31, 
34,39]. 
Complete surgical excision is the treatment of choice for branchial anomalies 





First cleft/pouch anomalies may require exposure of the facial nerve and 
superficial parotidectomy, whereas second branchial cleft/pouch remnants may 
be approached by a transverse cervical incision placed within a natural skin 
fold.  A step-ladder incision could be performed to gain better visualization of 
the upper portion of the tract as it enters the superior pharynx [ 40,41]. In case 
of second branchial cleft anomalies, it it important to avoid injury to the spinal 
accessory, hypoglossal, and vagus nerves [441]. Regarding pyriform sinus  
anomalies, a surgical excision of the whole tract and a thyroid lobectomy may 
be required if the fistula or sinus courses through the thyroid gland. [11, 
31,440]. Recently, the use of endoscopic diathermy treatment has spread [42]. 
Nicoucar et al. [11] suggested that it can be preferable to use endoscopic 
cauterization in pediatric patients to reduce complications.  
Recurrence rates  were similar with both endoscopic treatment and open 
surgery. 
Moreover, Kim et al. [43] reported that sclerotherapy using OK-432 (picibanil, 
derived from a low virulence strain of Strep.pyogenes) is an effective and safe 
treatment modality for branchial cleft cysts, especially if unilocular, and it 
should be taken into consideration before surgical excision. They obtained 
complete regression in 60.8% of patients. Chemocauterization with 40% 





Complications related to surgery include cranial nerve injury, damage to the 
internal jugular vein, formation of persistent fistula, local infection, seroma or 
hematoma formation [36, 44]. Bajaj et al.[40] reported post-surgical 
complications in 2 out of 62 patients (3.2%) for second branchial cleft anomalies 
and no post-surgical complications in 15 patients with first branchial cleft 
anomalies and 3 patients with pyriform sinus fistula. In case of first branchial 
cleft malformations intraoperative nerve monitoring may be used in order to 
avoid facial nerve injury [21]. In children, the recurrence rate  reported in the  
literature after primary excision of branchial anomalies is 3%, but it may rise to 
14–22% for surgical excision after previous infection or previous incomplete 
excision [40]. All our patients underwent surgical excision via an open approach. 
There were no postoperative  complications and there was recurrence in  4% of 

















Branchial anomalies are relatively common in the pediatric population. An 
absence of inflammation and complete excision of the lesion are essential to 
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Figure 1: A ceroplastic model of a 6-week-old human embryo (Friederich 
Ziegler, Freiburg; F. Civinini Museum of Normal Human Anatomy, Pisa 
University, Pisa,Italy) 
Figure 2: Branchial arches (numbered) detail of a  ceroplastic model  of a 6-
week-old human embryo F. Civinini Museum of Normal Human Anatomy, 
Pisa University, Pisa, Italy) 
Figure 3: Left branchial cleft cyst   
Figure 4: Branchial cleft fistula (arrow) 
Figure 5: Magnetic resonance imaging: branchial cleft cyst 
Figure 6: Fistulogram: pyriform sinus fistula (arrows) 
Figure 7: Excision of branchial cleft cyst,(intraoperative view) 
Figure 8: Excision of branchial cleft fistula (intraoperative view)  
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